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RESUMEN
Introduccién: El nevo sebaceo de Jadassohn es un hamartoma
de la unidad folicular pilosebacea caracterizado por hiperplasia de
la epidermis, presencia de foliculos pilosos inmaduros y glandulas
sebdaceas y apocrinas. Entre el 10-50 % de los pacientes con este tipo de
nevo desarrolla una variedad de tumores usualmente benignos (80 %) y
rara vez tumores malignos (0-22 %).

Objetivo: Describir el proceso diagndstico y terapéutico de una
paciente con un nevo sebaceo de Jadassohn en el cual se origind un
carcinoma basocelular.

Presentacion de caso: Paciente femenina de 67 afios de edad, con
antecedentes de salud anterior, que acude a consulta de Dermatologia
por presentar una lesién en el cuero cabelludo de nacimiento, de la cual
refiere crecimiento, cambio de color y sangrado ocasional durante los
ultimos meses. Luego del examen clinico y dermatoscopico se sospecha
un nevo sebdceo de Jadassohn asociado a carcinoma basocelular, por
lo que se sugiere biopsia escisional de la lesién. La histologia confirma
el diagndstico, y actualmente la paciente se encuentra en etapa de
seguimiento clinico luego de la cirugia, sin muestras de recidiva de
lesion.

Conclusiones: El nevo sebaceo de Jadassohn tiene una evolucién
clinica caracterizada por un riesgo elevado de desarrollar tumores
cutaneos benignos y malignos. Entre las neoplasias malignas que se
pueden originar, el carcinoma basocelular es la mas frecuente, por lo que
es necesario un adecuado seguimiento de estos pacientes mediante el
examen clinico y dermatoscdpico periddico que garantice el diagndstico
precoz y tratamiento quirurgico oportuno de estos tumores.
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ABSTRACT
Introduction: Sebaceous nevus of Jadassohn is a hamartoma of the
pilosebaceous follicular unit characterized by hyperplasia of the epidermis,
presence of immature hair follicles and sebaceous and apocrine glands.
Between 10-50 % of patients with this type of nevus develop a variety
of tumors that are usually benign (80 %) and rarely malignant (0-22 %).

Objective: To describe the diagnostic and therapeutic process
of a patient with a sebaceous nevus of Jadassohn in which a basal cell
carcinoma originated.

Case presentation: Sixty-seven-year-old female patient with a history
of previous health who came to the dermatology office presenting a
lesion on the scalp from birth. She reported growth of the lesion, change
in color, and occasional bleeding during the last few months. After
clinical and dermatoscopic examination, a sebaceous nevus of Jadassohn
associated with basal cell carcinoma was suspected, so an excisional
biopsy of the lesion was indicated. Histology confirmed the diagnosis;
hence the patient underwent surgery, and is currently under clinical
follow-up with no signs of lesion recurrence.

Conclusions: Sebaceous nevus of Jadassohn has a clinical course
characterized by an elevated risk of developing benign and malignant
skin tumors. Among the malignant neoplasms that can originate, basal
cell carcinoma is the most frequent, so an adequate follow-up of these
patients through periodic clinical and dermatoscopic examination is
necessary to ensure the early diagnosis and timely surgical treatment of
these tumors.

Keywords:
Sebaceous nevus of Jadassohn; cutaneous hamartoma; skin
cancer; basal cell carcinoma.

@ Este es un articulo de Acceso Abierto distribuido seguiin los términos de la Licencia Creative Commons Atribucion-NoComercial 4.0 que permite el uso,
distribucion y reproduccién no comerciales y sin restricciones en cualquier medio, siempre que sea deidamente citada la fuente primaria de publicacion.
BY NC


mailto:%20karynac%40infomed.sld.cu?subject=
mailto:roquelazaro1997%40gmail.com?subject=
http://www.revhabanera.sld.cu/index.php/rhab/article/view/5119

Revista Habanera de Ciencias Médicas ISSN 1729-519X

INTRODUCCION

| nevo sebdceo o nevo sebaceo de Jadassohn es un hamartoma de la unidad folicular pilosebacea
caracterizado por hiperplasia de la epidermis, presencia de foliculos pilosos inmaduros vy
glandulas sebdceas y apocrinas. Se presenta al nacimiento y crece a medida que el paciente lo hace.*?
Fue descrito por primera vez en 1895 por el dermatdlogo aleman Josef Jadassohn, pero hasta el
afo 1932 se introdujo el término “nevo sebaceo de Jadassohn” por Saul S. Robinson, en homenaje al
dermatdlogo. En el afio 1965 Mehregan y Pinkus instituyeron el término “nevo organoide”, ya que no
solo se encuentra constituido por glandulas sebaceas, sino también por otras estructuras cutaneas.
Esta lesion hamatomatosa congénita es rara, con una incidencia variable estimada entre 0,0002 y 0,2 % de los
pacientes que acuden a consulta dermatoldgica. Ocurre en el 0,3 % de los recién nacidos, sin predileccion de sexo,
y en la mayoria de los casos es esporadico, aunque se han informado casos familiares.® Puede pasar desapercibido
hasta la pubertad, etapa en la que cambios hormonales producen crecimiento en extensién y grosor del nevo.®
La causa es poco clara, aunque se ha asociado a mutaciones en mosaico poscigéticos en los genes HRAS o KRAS y,

en menor proporcion, en los genes NRAS y FGFR;®incluso se describe una posible relacion de la transmision materna
del virus del papiloma humano (VPH) a las células del ectodermo fetal como causa potencial de su desarrollo.*>
El diagndstico es clinico, se presenta como una placa alopécica de color rosado o amarillento, de 1 a 10 cm

de didametro, aspecto liso, levemente verrucosa y un tipo raro es el cerebriforme. La localizacién mas frecuente
es cuero cabelludo, cara, alrededor del pabellon auricular y cuello, pero se han descrito lesiones de nevo
sebaceo de Jadassohn en todrax, espalda, extremidades superiores e inferiores e incluso en mucosa bucal.””
El nevo sebdceo suele ser asintomatico, razén por la cual el paciente acude a consulta por cuestiones estéticas

o por el crecimiento del mismo. La coexistencia del nevo sebdceo de Jadassohn con alteraciones multisistémicas
(defectos cerebrales, oculares o esqueléticos) obliga a descartar el sindrome de nevo sebaceo lineal.®3
Entre el 10-50 % de los pacientes con este tipo de nevo desarrolla una variedad de tumores
usualmente benignos (80 %), como el tricoblastoma y el siringocistoadenoma papilifero; y rara vez
tumores malignos (0-22 %).*) El carcinoma basocelular (CBC) es el tumor maligno que con mayor
frecuencia se asocia al nevo sebaceo de Jadassohn, aunque también se han descrito el adenocarcinoma
apocrino, el carcinoma espinocelular, el porocarcinoma, el carcinoma sebdceo y el queratoacantoma.®
El tratamiento del nevo sebdceo de Jadassohn se basa en la escision quirargica, la cual histéricamente
ha sido profilactica, en general, antes de la pubertad para prevenir el desarrollo de neoplasias malignas;
sin embargo, recientemente se ha demostrado que este riesgo se ha sobreestimado, ya que los nifios con
nevos sebaceos desarrollan principalmente tumores benignos. La escision debera recomendarse solo
cuando se sospechen neoplasias malignas o benignas, o por razones estéticas. Los tumores malignos
deben sospecharse en caso de ampliacidn circunscrita, ulceracidn o aparicion de algun ndédulo.?
El nevo sebaceo de Jadassohn, si bien se considera una afeccién poco frecuente, cuando se presenta, tiene una
elevada probabilidad de transformacién maligna; por lo que es necesario su estudio para garantizar un adecuado
manejo de estos pacientes. A propdsito de este tema se presenta un caso clinico que tiene como objetivo describir
el proceso diagndstico y terapéutico de una paciente con un nevo sebaceo de Jadassohn en el cual se originé un

carcinoma basocelular . .
PRESENTACION DE CASO

Paciente femenina de 67 afos de edad, con antecedentes de salud que acude a consulta de Dermatologia por
presentar una lesién en el cuero cabelludo de nacimiento, de la cual refiere crecimiento, cambio de color y sangrado
ocasional durante los ultimos meses.

Al examen fisico cutaneo se trata de una paciente de fototipo Fitzpatrick lll, que presentaba una lesién tumoral con
aspecto de placa verrugosa, de bordes irregulares y bien definidos, superficie alopécica, lobulada, de color amarillento,
con areas exulceradas cubiertas de costras hematicas, de 3,0 cm x 1,5 cm de didmetro, localizada en la zona parietal
derecha del cuero cabelludo, con prurito ocasional asociado. En la superficie de la lesion, hacia uno de los bordes, hay
otra lesién con aspecto nodular, de bordes regulares y bien definidos, base sésil, pigmentada, con superficie brillosa
y telangiectasias, de 1,0 x 1,0 cm de diametro, que ha presentado crecimiento exponencial de meses de evolucidn,
dolorosa a la palpacidn (figura 1). No se palpaban adenopatias cervicales.
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Figura 1. Lesion tumoral con aspecto de placa verrugosa, dentro de la cual se
observa otra lesion con aspecto nodular pigmentada hacia el borde superior

Se realiza dermatoscopia de la lesién, observandose: estructuras globulares amarillentas que se agrupaban
uniformemente con un patrén cerebriforme, rodeados de telangiectasias finas con escamas de color blanco
amarillento y costras. Ademas, un area con nidos ovoides azules grisdceos, estructuras blanquecinas y un vaso
arboriforme (figura 2).

Figura 2. Dermatoscopia de la lesion, sugestiva de nevo sebaceo de Jadassohn
asociado a CBC

De acuerdo a los hallazgos clinicos y dermatoscépicos se sospecha de nevo sebdceo de Jadassohn asociado a
CBC, por lo que se sugiere biopsia escisional de la lesién.

La biopsia informd dos tipos de lesiones: la primera, correspondiente a lesion tumoral maligna de células
basaloides, la cual estd formada por grandes nidos con degeneracién quistica central, empalizada periférica y
algunas hendiduras, con bordes de seccién quirdrgica libres de tumor. Entremezclada con esta lesidn se observa una
segunda lesién tumoral caracterizada por hiperqueratosis leve acompafiada de acantosis, asi como papilomatosis
con intensas sinuosidades en la union dermoepidérmica, hiperplasia de las glandulas sebaceas y superficializacion
de estas estructuras anexiales.
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Basados en la correlacion clinica y la histopatoldgica, se confirmé el diagndstico de nevo sebaceo de Jadassohn
asociado a CBC. Actualmente la paciente se encuentra en etapa de seguimiento clinico luego de la cirugia, sin muestras

de recidiva de lesion. .
DISCUSION

El cdncer cutdneo es el tipo de cancer mas frecuente a nivel mundial, con tasas de incidencia y mortalidad que se
han incrementado en los Ultimos afos, lo que se ha relacionado con un aumento de la exposicion solar (principal factor
de riesgo), un incremento del nimero de personas en situacién de inmunosupresion y una mayor supervivencia global
de la poblacion.?”

El CBC es el tumor maligno cutdaneo mas frecuente, incluido dentro de la clasificacidn de cancer de piel no melanoma
(CPNM), representa hasta el 60 % de todas las neoplasias cutaneas. Este se deriva de las células epidérmicas de los
foliculos pilosos o células no queratinizadas que se originan de la capa basal de la epidermis; es un tumor de invasién
local, crecimiento lento, con una morbilidad relacionada a su capacidad para ser desfigurante.”®

Si bien el carcinoma espinocelular, como la segunda variedad de CPNM mas frecuente, se puede originar a partir
de lesiones precursoras como las queratosis actinicas, queratosis arsenicales, cicatrices, Ulceras crdnicas, entre otras;
en el caso del CBC no hay lesiones premalignas, aparecen como lesiones de novo asociadas a una exposicién solar
intermitente a lo largo de la vida,”® aunque hay autores que si consideran al nevo sebaceo de Jadassohn como una
lesion premaligna para el CBC debido a que con la edad llega a generar esta neoplasia maligna hasta en el 2,5 % de los
casos.®?)

Elnevo sebaceo de Jadassohn es una lesidon congénita rara que afecta los anejos cutaneos. Se han descrito tres etapas
evolutivas segln la edad: puede estar presente desde el nacimiento o aparece poco después, y se presenta como una
placa alopécica o no, bien circunscrita, de superficie lisa, color amarillo-anaranjada y configuracion ovalada o lineal;
la localizacién mas frecuente es el cuero cabelludo (vértice) (62,5 %), seguida de la cara (24,5 %) y excepcionalmente
el tronco (4,7 %) y las extremidades (4,2 %). En la segunda etapa, durante la pubertad, los cambios hormonales
provocan hiperplasia y proliferacidn de la lesién, con aumenta de tamafio, adquieren un aspecto verrugoso, puede
haber comedones, quistes o tumores de anejos. Finalmente, en la tercera etapa, durante la adultez, el nevo puede
desarrollar tumores secundarios entre un 10-20 % de los pacientes. Los tumores benignos son los mas frecuentes,
como el tricoblastoma, el siringocistoadenoma papilifero, el tricolemoma, los tumores sebaceos, apocrinos y ecrinos,
los leiomiomas y los nevos melanociticos. Con respecto a las neoplasias malignas, el CBC es el més frecuente.®

La edad adulta es la que con mayor frecuencia los nevo sebaceos desarrollan tumores, como en la paciente que
se presenta; sin embargo, también se han descrito casos pediatricos. Jiao et al."? presentan 4 casos de neoplasias
secundarias identificadas de 413 nifios estudiados con nevo sebaceo de Jadassohn, en una investigacion durante
5 afios en el Departamento de Dermatologia de un hospital pediatrico en China: un caso de siringocistoadenoma
papilifero (4 afios), uno de pilomatricoma (6 afos), uno de triquilemoma (6 afos) y uno de CBC (14 afios). Por tanto,
siempre hay que tener en cuenta que, ante crecimiento acelerado, cambio de color, ulceracion, sangrado o dolor en
un nevo sebaceo de Jadassohn, hay que sospechar la aparicion de un nuevo tumor, ya sea benigno o maligno, sin
importar la edad.

La literatura describe que es el CBC es el tumor maligno que con mayor frecuencia se desarrollan en los nevos
sebdceos de Jadassohn;**> sin embargo, también hay que tener en cuenta la posibilidad de que aparezcan otras
neoplasias malignas. Zaballos et al.*Y en un estudio multicéntrico de 58 casos de tumores benignos y malignos sobre
nevos sebaceos de Jadassohn hallaron que el tumor maligno mds comun fue precisamente el CBC (20,7 %), y ademas
un paciente presentd un queratoacantoma. Por su parte, Aguayo et al.*? presentan un caso de un paciente masculino
de 41 aios que se le hizo diagndstico de carcinoma espinocelular desarrollado en nevo sebaceo de Jadassohn.

Los factores de riesgo de transformacidon maligna del nevo sebaceo son la edad avanzada, la presentacién del
tumor en el cuero cabelludo y antecedentes familiares positivos de CBC. También se han descrito los antecedentes
familiares positivos de CBC, la seropositividad al VPH, la exposicion a los rayos ultravioleta y el tipo de piel clara (tipos
de piel | y Il de Fitzpatrick) pueden acelerar la degeneracion maligna.®?

El diagndstico de CBC en un nevo sebaceo de Jadassohn inicialmente es clinico, por la aparicién rapida de una
lesion generalmente pigmentada nueva dentro del nevo sebaceo, bien definida, con ulceraciéon o no, y esto hace
sospechar una transformacién maligna.® En el caso de la paciente en cuestidn, se encontré una lesién pigmentada de
novo dentro del nevo sebaceo, por lo cual se realizé dermatoscopia y biopsia de piel, que confirmé un CBC.

La dermatoscopia como técnica diagndstica no invasiva que mejora la precision diagndstica en lesiones cutaneas
pigmentadas y no pigmentadas, también ha demostrado utilidad en el diagndstico del nevo sebaceo de Jadassohn
y neoplasias asociadas. Se describe que las glandulas sebaceas incipientes aparecen como puntos de color amarillo
brillante en la dermatoscopia, durante la primera etapa. En la segunda etapa o etapa de pubertad, los hallazgos
dermatoscdpicos incluyen gldbulos amarillentos con un patrén de adoquines por la presencia de numerosas glandulas
sebdceas hiperplasicas en la histopatologia. La tercera etapa, o etapa postpuberal, se presenta dermatoscdpicamente
como gldbulos y fisuras de color marrén amarillento. y crestas dispuestas en un patrén cerebriforme.®?
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Cuando se desarrollan lesiones tumorales en un nevo sebdceo se identifican otras estructuras dermatoscopicas.
Ante un CBC se puede observar estructuras pigmentadas como nidos ovoides azul-gris, gldbulos azul-gris, puntos
azul-gris, estructuras en hoja de arce, en rueda de carro y concéntricas; estructuras vasculares como telangiectasias
arboriformes y telangiectasias cortas y finas; y otras estructuras como multiples erosiones, ulceracidn, areas brillantes
blanco-rojizas y estructuras blancas brillantes.* En el estudio de Zaballos et al.*? el patrén dermatoscépico mas
comun asociado con los CBC desarrollados en nevos sebdceos fue la presencia de grandes nidos ovoides asimétricos de
color gris azulado y telangiectasias arboriformes, encontradas en el 50 % de los casos; iguales hallazgos se encontraron
en la paciente que se presenta.

El diagndstico definitivo se realiza mediante la histologia. En los casos en que el diagndstico patoldgico se confirme
mediante biopsia por ponche o incisional, existe la posibilidad de un diagndstico erréneo porque coexisten varias
transformaciones histoldgicas dentro de una sola lesion, por lo que pueden quedar areas sin explorar; de ahi que
siempre se recomienda la biopsia escisional en estos pacientes.®?

En la primera etapa del nevo sebaceo de Jadassohn, se describe en la histologia una epidermis hiperplasica con
hipergranulosis, hiperqueratosis, papilomatosis e hiperplasia seudoepiteliomatosa; lo mas caracteristico son glandulas
sebaceas voluminosas arracimadas en la dermis superficial, presencia de glandulas sudoriparas apocrinas, y foliculos
hipoplasicos o falta de estos; en la segunda etapa predominan los quistes, y en la tercera se observan, ademas, las
caracteristicas histoldgicas tipicas de cada uno de los tumores benignos o malignos cuando se presentan.(®103)

El nevo sebaceo de Jadassohn se debe diferenciar en pacientes pediatricos con el nevo de Spitz, el xantogranuloma
juvenil y la mastocitosis solitaria. En adolescentes, adultos y ancianos el diagndstico diferencial se puede hacer con
nevo epidérmico verrugoso, tumores anexiales, xantomas y otras neoplasias malignas.®?

El tratamiento definitivo constituye la cirugia, para lograr la escision total del tumor. La cirugia profilactica no seria
recomendable a edades tempranas y se sugiere una conducta expectante y reseccion del nevo ante cualquier cambio
de sus caracteristicas; solo si es necesario por estética, las lesiones pequefias deben removerse durante la infancia.
Se sugiere entonces el seguimiento clinico y dermatoscopico periddico de esta patologia benigna con potencial de
malignizacién y de crecimiento paralelo a la extensidn de la piel por la edad.*?

Otras opciones terapéuticas son el curetaje, cauterizacion, crioterapia, terapia fotodinamica, acido salicilico tépico,
retinoides topicos y sistémicos, aplicacidn topica de andlogos de vitamina D, tratamiento con laser y dermoabrasion;
pero solo se sugieren en nevos sebaceos sin evidencia de transformacién maligna.®

Aunque en la mayoria de los casos los tumores que emergen en nevos sebaceos se consideran de baja agresion, es
necesario un diagndstico temprano y tratamiento oportuno que garantice una cirugia mas conservadora y una mejor
evolucién de los pacientes.

CONCLUSIONES

El nevo sebaceo de Jadassohn es una lesion hamatomatosa congénita rara cuya evolucidn clinica esta caracterizada
por un riesgo elevado de desarrollar tumores cutaneos benignos y malignos. Entre las neoplasias malignas que se
pueden originar, el CBC es la mas frecuente, por lo que es necesario un adecuado seguimiento de estos pacientes
mediante el examen clinico y dermatoscdpico periddico que garantice el diagndstico precoz y tratamiento quirurgico
oportuno de estos tumores.
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